Taniniz nedir 6'nin cevabi

The answer of "What is your diagnosis 6"

Akrokeratoelastoidozis

Akrokeratoelastoidozis (AKE) nadir gorilen, kromozom 2 ile baglantili oldugu dislnilen, otozomal dominat gegisli bir hastaliktir.
Literatlirde sporadik olgu sayisi daha fazladir’. Olgumuzun ailesinde benzeri hastalik bulunmamasi sporadik baslangici
ddstindirmektedir.

Her iki cinsiyet ve irklar arasinda sikliginda farklilik yoktur ve malign dondsiim rapor edilmemistir. Genellikle cocukluk ve addlesan
donemde ortaya ¢ikar ancak olgumuz gibi eriskin baslangi¢ da gorilebilir’.3. Tipik lezyonlari olan kiiglk, sert, parlak sari renkli
hiperkeratotik papller en sik olarak el ve ayak parmaklarinin lateral kisimlarinda, avug ici, ayak tabaninda, eklem Uzerlerinde
ve tirnak kivrimlarinda gorilmektedir. Ancak tirnak tutulumu bildirilmemistir’.26. Genelikle asemptomatik olan lezyonlara
hiperhidroz veya agri eslik edebilir ve hastalik gebelik esnasinda nispeten hizli bir ilerleme gosterebilir’.246, Olgumuzda da
ellerin tenar ve hipotenar kisimlarinda, el bilekleri ic yizl ve ayaklarin plantar medialinde yerlesen kiglk, sert, parlak sari renkli
hiperkeratotik papuller mevcuttu; ancak lezyonlara eslik eden agri, hiperhidroz ve tirnak tutulumu yoktu. Olgumuzda eslik eden
kasinti sikayeti mevcuttu. Gebelik esnasinda sikayetlerinde artis tariflemeyen hasta ozellikle su ile temas sonrasi lezyonlarda
belirginlesme oldugunu ifade etti. Literatlrlerde su ile artan kasinti bulunmamakla birlikte suyla sik temasla olusabilen kserozisin
ve irritasyonun kasintiy! tetikleyebilecedi dustinuldu.

Literatlrlerde nodiler skleroderma ve sistemik sklerodermaya eslik eden AKE olgulari bulunmaktadir ve AKE ile s6zi gecen
hastaliklarin etiyopatogenezleri arasinda iliski olabilecegini diistinmislerdir’-9. Olgumuzda bu dermatozlar agisindan ézellik yoktu.
Histopatolojik olarak elastik fibrillerdeki azalma ve fregmentasyon (elastoreksis), hiperkeratoz, akantoz, graniler tabakada
kalinlasma AKE'nin diger histopatolojik bulgularini olusturur. Olgumuzun elden alinan biyopsisinin histopatolojik incelemesinde;
hiperkeratoz, akantoz, granller tabakada kalinlasma ve elastik doku boyanmasi icin kullanilan Verhoff Von Gieson boyamasinda
elastik liflerde kayip saptandi. AKE ile ayni gruptaki bazi hastaliklarda gérilen kollajen miktarindaki degisiklikler, kalsifikasyon veya
enflamasyon ise AKE'de yoktur. Olgumuzda da bu bulgular yoktu1.3.10-12,

AKE; papller akrokeratodermalar grubunda yer almasi nedeniyle bu gruptaki hastaliklarla ayirici taniya girer. Bu dermatozlardan
klinik &zellikleri, baslangic yaslari ve de histopatolojik ¢zellikleri yardimiyla ayirt edilebilir. En sik karistigi fokal akral hiperkeratozda
da fokal bir hiperkeratoz ve akantoz olmasi ve elastik liflerin saglam gorilmesi iki hastaligin ayriminda 6nemli ipuculardir?.
AKE'nin kiratif bir tedavisi hentiz bildirilmemistir. Kortikosteroidler, salisilik asit, tretinoin, sistemik immunsupresifler, kriyoterapi
ve erbium: YAG laser tedavi gibi secenekler denenmis ancak ylz guldiriici sonuglar alinamamistir®.13.14.5, Olgumuz sistemik
tedavi kabul etmedidi icin topikal tretinoin krem 1x1, mometazon furoat pomad 1x1, nemlendirici verildi.

Sonug olarak; AKE'nin nadir gdriilen bir dermatoz olmasi nedeniyle ve dermatologlarin palmoplantar keratotik papllerin ayirici
tanisinda bu dermatozu unutmamasi gerekliligini vurgulamak amaciyla sunduk.
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